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L'associat ion d 'une  n6phropathie  et d ' une  ost6olyse essentielle est rare. 
Duns  la ]itt@rature, nous  n ' avons  trouv@ que deux cas comparables an nStre. 
Ce sont  tous denx  des sujets jeunes, a t te in t s  d ' une  ost@olyse progressive, chez 
qui appara l t  t a rd ivemen t  une  n@phropathie hypertensive,  ur@mig~ne (D~I~OT 
et coll., MA~OVD~AU et coll.). Une  @tude anatomo-pathologique  n 'exis te  que 
dans  le second cas (MA~I]~ et coll.). 

Les manifes ta t ions  eliniques et radiologiques pr@sent@es dans  l 'enfance par  
notre  malade  ont  fait  l ' ob je t  d ' une  premigre publ ica t ion  en 1956 (N~YnOUD 
et coll.). Leur  @volution est @tudi@e par  H u m a i r  et Kora ln ik  (en pr@par.). Les 
alt@rations ost@o-articulaires sont  examin@es par  L A G I ~  et I~UTISgACSER (s 
paraltre).  La n@phropathie qui a entrain@ la mor t  du pa t i en t  fair l 'ob je t  de ce 
t ravai l .  

R~sum~ clinique 
L'enfant, n~ s terme d'une primipare de 33 ans, commence ~ marcher ~ 20 mois. D'embl~e 

la marche est difficfle en raison d'une platypodie bilat~rale. Par la suite, se d6veloppe une 
ost@olyse pr6dominant uux extr6mit6s, qui 6volue jusqu's l'exitus s l's de 18 ans. 

Avant 17 ans, ce patient n 'a aucun sympt6me clinique faisant soupgonner une atteinte 
r~nale; deux contr61es urinaires de routine faits& 3 et 9 ans sont norm~ux. Treize mois 
avant ]a mort, apparaissent des e6phul~es, des vertiges, des bourdonnements d'oreille, des 
scotomes scintillants, des vomissements. Cinq mois plus tard, une erise convulsive entr~ine 
l'hospitalisation. Lg tension art~rie]]e, labile, monte jusqu'~ 26/16 cm Hg. L'examen du 
fond d'oeil met en gvidence une p~pille oed~mati~e avec des exsudats et des hSmorragies; 
le signe de Gunn est positif. Le bil~n phospho-caleique est normal. A l'41ectrophor~se, les 
protides totaux et les ~-globulines sont diminu6s, les ~,-globulines sont augment~es. L'albu- 
minurie oseille entre 3 et 5 g/1. Le s@diment urinaire contient des globules rouges, des cylindres 
granuleux et hy~lins. La clearence s la cr4~tiuine est de 20 cc/min. La densit@ urinaire ne 
d~passe pas 1015. A l'urographie, la taille des reins parait normale. L'aortogr~phie permet 
d'~liminer une malformation ou une st4nose des artgres r~nales. Le n6phrogramme isotopique 
indique un retard d'4limination bilateral. Une ponetion-biopsie transcutan~e est fake lors 
de ce s~jour; ses r@sultats sont discut~s ~vee ceux de l'~utopsie. 

Sous traitement, la tension est maintenue & des v~leurs norm~les pendant 6 mois, puis 
elle remonte et se fixe s 25/16 cm ttg peu avant le d~e~s. Lors de la dernigre hospitalisation, 
]'examen des urines ne met pas en @vidence d'aggr~vation nette de l'~tat r~nal. Toutefois 
une oligurie puis une anurie appar~issent en quelques jours et le malade meurt rapidement 
en azot~mie. 

R6sultats de l 'autopsie 
L~ eorticale @piphysaire et m~taphysaire de plusieurs os est le si~ge d'un processus ~rosif, 

non inflammutoire, d'~volution tr~s lente, aecomp~gn4 par endroits d'une wscularisation 
particuli~re. Ces images se rencontrent 6ga!ement en dehors des lieux d'ost~olyse visibles 
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radiologiquement. Ces r6sultats sont ~tudi6s en d4tails par LAGIER et RUTISHAUSER (s 
paraltre). Les parathyroides sans hyperp]asie eontiennent des eellules elalres. Les poumons 
sont oed~mati~s. I1 existe quelques taehes lipidiques duns l'aorte abdominale et des cous- 
sinets d'endofibrose duns les attires coronaires. On ne trouve pus de 16sions c6r~brales ou 
m~dullaires (Dr. ~VILDI). 

Examen  des reins 

Matdriel et mdthodes 
Nous disposons pour cet ex~men d'un cylinch'e de 1 em de longueur obtenu par ponction- 

biopsie transeutan~e huit mois avant la mort et du mat6rM d'autopsie. Les ~ragments 
r~serv6s & la microscopic 61eetronique sont pr61ev6s sur le rein gauche, imm6diatement apr~s 
le d~c~s; le rein droit est inject6 avee un m6lange d'enere de Chine et de baryum. 

Les fragments r6serv6s s la microscopic 6lectronique sont fix6s & froid duns une solution 
de 1% de tetroxyde d'osmium tamponn6 (pI-I 7,4) avec adjonction de sucrose (34 mg/ml). 
Apr~s d6shydratation s l'ac6tone, ils sent enrob6s duns du Vestopal W. Une partie du 
mat6riel est color4e sur blocs s l'aeide phosphotungstique (1% duns l'ac6tone 's 100%); 
l'autre, sur coupes, est trait~e au Pb selon la technique de ]:~EYNOLDS. Les coupes sont 
observ6es au microscope 61ectronique Zeiss EM 9. 

Macroscopie 
Le rein gauche p&se 77 g, le droi t  70 g. Ils sont contract ,s ,  sans grosses 

cicatrices. La  capsule se d6tache fucilement. La  surface est f inement granulaire. 
Le rappor t  cortieo-m6dullaire est normal.  Los bassinets ne sont  pus dilut6s. 
Les ur~6res sont  larges, leur puroi est un  peu @uissie. 

Microscopic optlque 
I. Morphologie cellulaire des glom6rules. Les glomdrules, peu nombreux,  sent  

in6galement r6partis duns le cortex. Ils sent  tous ult6r6s, mais les 16sions varient  
d ' un  glom6rule s l 'autre.  Pour  en facfliter la description, nous les groupcrons en 
cinq types,  tou t  en ment ionnan t  l 'existence de formes de passage. 

1. Le glom6rule, den t  la faille est proche de la normale, a un floculus bien 
dessin6. Toutefois, le m6sangium est un  peu large. A l ' impr6gnat ion argentique, 
il contient  t rop de fibrflles, par  place grossi6res. Plusieurs segments de la mem- 
brane basale des capillaires sent  6pais, rigides. L'endoth61ium et ]'6pith61ium ne 
sent  pas tum6fi6s. Lu capsule de Bowman  a souvent  une basale 6largie, sans 
d6doublement ;  son 6pi th6hum est normal.  Ce type  de 16sions est rare, t a u t  
duns le mut6riel d 'autopsie  que duns celui de la biopsie. 

2. Duns ce groupe, le diam6tre du glom6rule peut  6tre le double du diam&tre 
normal.  Le m6sangium es$ for tement  61argi: ses cellules, nombreuses,  sent  
dispers6es dans un r6seau touffu  de mat6riel argentaffine, 6galement bien mis 
en 6vidence sur coupes semi-fines par  le bleu de toluidine (Fig. 4). Plusieurs 
capillaires sent  englob6s dans ce lacis. Le bouquet  vasculaire du floculus, d6form6 
par  l '61argissement m6sangial, paraib simplifi6. Duns plusieurs glom6rules, cette 
impression de simplification est renforc6e par  une prolif6ration 6pith61iale 
purticuli6rement impor~ante qui sc fair ~ partir du floculus et de la capsule de 
Bowman (Fig. 1). Des fibres de r~ticuline apparuissent entre les cellules 6pi- 
th~liules. Lu membrane basale de la capsule es~ @uisse, souvent feuillet6e ou 
fragment6e. De ce fair, ]es limites entre le glom6rule et l'interstice deviennent 
imprdcises (Fig. l). 



Fig .  1. Glom6rule inject6 de 460 ~t de d iambtre  (normal :  200--250 p). Tr6s impor t an t e  lorolif6ration 6pith61iale 
loartir du  floculus et  de la capsule.  Les  anses  capillaires du floculus sont  6cart6es p a r  cette !orolif6ration. A 

pIusiettrs endroits ,  les l imi tes  du  glom6rule sont  imlor6cises, du  fa i r  de Ia f r a g m e n t a t i o n  ou de la d ispar i t ion  de 
la basale capsulaire.  En  h a u t  h gauche,  deux  c r i s t aux  de cholest6rol duns un  eyl indre tubulaire .  /-I.E., x 118 

F ig .  2. D6ta i l  de glom6rule inject4.  Au n i v e a u  d 'une  syn6chie,  tm capiUaire t r averse  ]a capsule dont  la basale 
est  in tc r rompue  (fl~che). Le lo61e vascula i re  du  glom6rule est  en bus,  ~t gauche,  t t .  E. ,  • 246 

F ig .  3. Le floculus, r6tract6 sur  le lo61e -r a une s t ruc ture  difficile ~ reeonnui~re. La  basale  calosulaire 
es t  loliss6e, 4paissie,  p a r  place d6doubl6e. Une  nouvelle capsule, compos6e d 'une  basale  et de cellules 6pith6Iiales, 
se forme duns la ehambre  glom6rulaire.  L 'espace  compr is  entre  les deux  basales  es t  conag6nis6. Chromotrope 

de Gomori ,  x 344 

F ig .  4. Ddta i l  d ' u n  gros  glom~rule. Le m 4 s a n g i u m  est  ~largi p a r  un  lacis fibril]aire englobant  los cellules inter-  
capilluires et  des anses  eapinaires .  La  prol ifdrat ion ~pith~liale es t  impor~ante.  L 'ar t~riole aff~rente a une loaroi 

dpaissie p a r  une prol i fera t ion sous- in t imale  (fl~che). Coupe semi-fine,  h leu de toluidi~c, • 355 
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En d'autres termes, dans ce type de l@sion, la r6action 6pith@liale et eapstflaire 
correspond & la formation et & l'organisation d'un croissant. Ce processus est 
comparable h celui de certaines glom6rulon@phrites subaigu~s (ALLEN, p. 180). 

3. A c e  stade, le croissant est cieatris@: la membrane basale de la capsule de 
Bowman est pliss@e, 6paissie, par place d6doubl6e. Les cellules 6pith61iales 
disparaissent, il ne reste que des fibres eollag~nes (Fig. 3). Dans la chambre 
glom6rulaire, se forme une nouvelle capsule, compos@e d'ulie basale et de cellules 
6pith61iales, parfois dispos6es eli plusieurs couches. Le floculus est r@tract@ sur 
le p61e vasculaire et sa structure devient difficile & reconna~tre: la distinction 
entre le r6seau capillaire et le m@sangium n'est plus possible. 

4. Ce type est caract6ris6 par l'arr@t de toute prolif@ration 6pith61iale. Tons 
les 6]6merits du glom6rule 6voluent vers ]a cieatrisation. Le floculus est r@traet@, 
la collag6nisation du croissant s'accentue, la membrane basale de la capsule 
devient tr~s 6paisse, hyaline. 

5. La cicatrisation est complete. Dalis de nombreux territoires, des areas 
]ympho-histiocytaires entourent ces glom@rules (Fig. 5). Ils p@n6trent dans ]a 
masse hyaline et ]a r4sorbent. 

II. Morphologie vasculaire des glom@rules. 1. Vascularisation des croissants. 
Le croissant des glom6rules d@crits dans le type 2 renferme souvent de minuseules 
h6morragies. Plus rarement, on y rencontre de petits vaisseaux, limit,s par 
une seule conehe de cellules endoth6liales et contenant des globules rouges (Fig. 2). 
L 'axe de ces capillaires est souvent radiaire et, au lieu de lear passage ~ travers 
la capsule de Bowman, la basale de celle-ci est feuillet6e ou interrompue. Parfois 
la p4li@tration se fair aa  niveau de syn@chies (Fig. 2). 

L'5tude sur coupes en s@rie montre que ees vaisseanx sont tr6s probablement 
en relation avec le r6seau capillaire p6riglom@rulaire, bien que cette relation ne 
soit pas eonfirm6e, dans notre mat@riel, par l'injection d'encre de Chine. Nous 
n'avons pas trouv6 d'images permettant  de d4terminer s'ils sont en communica- 
tion avec le floculus. 

Cette vascularisation n'existe que dans des croissants off les 4l@ments ~pithS- 
liaux sont en transformation fibroblastique et off se produisent des dSdoublements 
et une fragmentation de la basale eapsulaire, c'est-s dans des croissants en 
cicatrisation. Nous pouvons done admettre qne ces n6oeapillaires jouent un 
rSle dans ce processus eicatrieiel auquel participe ]e tissu interstitiel p6riglom~ru- 
laire. 

2. Vascularisation clu /loculus et types d'altdrations glomdrulaircs. Dans les 
deux premiers types, les capfllaires contiennent des globules rouges et sont tr~s 
souvent inject~s, m~me s'ils sont pris dans la prolif6ration m6sangiale (Fig. 1, 2). 
Darts les types 3 et 4, o~ le floculus est r@tract6 sur le pSle vaseulaire, l'injeetion 
est rarement obtenue, alors qne la prSsenee de globules rouges lion alt@r~s laisse 
supposer que ]es anses sont encore permSables (Fig. 3). Par eontre, dans les 
glom@rules enti~remelit hyalinos6s (type 5), on constate fr4quemment la persistance 
d'uli passage transglom~rulaire entre les art6rioles aff6rente et eff@rente, injeetB 
(Fig. 5). Ceei explique ell pattie pourquoi on trouve de l'encre de Chine dans ]e 
r6seau capillaire post-glom@rulaire appartenant & un groupe de glomSrules 
cicatriciels. Ces vaisseaux sont parfois dilat@s et stasi6s. 
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3. Thromboses intravasculaires. Dans la lnmi6re des anses capillaires glom6ru- 
laires, ainsi que dans les arg6rioles pr6glom6rulaires eg interlobulaires, on trouve 
assez souvent des thrombi fibrineux ou fibrinoYdes. Lorsque ces thrombi song 
nombreux, ils entrainent la n6crose du floculus. 

I II .  Arthres. Les art6rioles pr6glom6rulaires et interlobulaires ont tr6s fr6quem- 
ment  une paroi 6paissie et une lumibre st6nos6e. Une partie de ces arg6rioles 

Fig. 5. Glom6rule hyalinos6. I,'injeetion d'encre de Chine montre la persistance d'une voie de passage trans- 
glomdrulaire entre les art6rioles aff6rente et eff6rente (de bas en haut), ]ffoter le granulome lympho-histioeytaire 

de r6sorption en p6riph6rie du glom6rule. Celloidine, :PAS, • 222 

Fig, 6. Cortex du rein injectS. Les glom6rules song peu nombreux. Lea tubes song dilat6s ou collab6s. L'injection 
de la ehambre glom@ulaire d 'un gros glom6rule repr6sente un artefact. ~I.]L, • 20 

pr6sente une prolif6ration sous-intimale (Fig. 4); les cellules ont parfois un 
aspect spumeux. Les autres ont une paroi en pelure d'oigaon, dfie ~ une endo- 
fibrose lamellaire; la m6dia est difficile & reeonnaitre. 

Les artbres arciformes et interlobaires ont par  place un coussinet d'endofibrose, 
sans st6nose de la lumi@re; le plus souvent elles song normales. 

L'injection d'enere de Chine montre  que les art6rioles du cortex song sinueuses 
(Fig. 6); elle ne r6vgle pas de malformations vaseulaires. 

IV. Tubes et interstice eortico-m6dullaires. Dans eette zone, t o u s l e s  tubes 
song alt6r6s. La plupart  d 'entre eux song bord6s par un 6pith61ium cubique ou 
aplagi (Fig. 6). Les tubes dilat6s congiennent des cylindres lisses, hyalins ou un 
magma 6osinophile, gTanulaire, m61ang6 & des d6bris eellulaires et ~ des cristaux 
de cholest6rol (Fig. 1). Les tubes eollab6s song limit6s par une membrane basale 
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Fig .  7. P~n~trat ion d ' u n  n6o-capillaire (Cap) darts la chambre  glomdrulaire  ~ t ra~ers  une in te r rup t ion  de la basale 
eapsulaire  (33). L a  basale du va i s seau  (rob), feuilletde, d '6pa isseur  in ,ga le ,  se cont inue pa r  du mat6r ie l  eoi/agSne 

ou basal-l ike a p p a r t c n a n t  au  c ro issan t  (flSches). Le floculus es t  hyalinos~ (H).  APT, • 4900 

6paisse, parfois pliss6e. Dans les quelques nephrons off les segments tubulaires 
sont encore reconnaissables, les tubes contourn6s proximaux ont un 6pith61ium 
tum6fi6, clair, contcnant de nombreuses granulations hyalines, PAS positives. 

Virchows Arch.  path .  Anat . ,  ]3d. 339 19a 
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Fig. 8. 2r eapillaire (Ca~o) que dans  la figure pr~e~dente, ~ un  niveau different. II est bord6 d 'un  endoth~iium 
hau t  (E), contenant  par  endroi~ des inclusions lipidiques (fl~ehe). I1 est aecolg au floeulus hyalinos~ (H). 

IVgembrane basaie eapsulaire (B), fibrobias~e (/7). APT, • 4800 

L'interstice est r4guli~rement 61argi par une prolifgration fibroblastique. 
Dans los zones cieatrieielles, les tubes dilates ou collab6s, sont entour6s d'amas 
lympho-histiocytaires (Fig. 5). I1 dolt s'agir d'une rgsorption identique s eelle 
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l~'ig. 9. Art6riole corticate. La  couchc sous- in t imaie  es t  large.  Etle es t  consti tu6e de mat6riel  fibrillairc et  basal- 
l ike (]) en tonran t  des eelIulcs (E ' )  dont  la s t ruc ture  est  analogue h cells de I 'endoth61ium (e). Darts  ces cellules 
et  dank les lnyocytcs  (M) de la mddia,  on note des inclusions l ip id iques  (L). La  lumi(,re de l 'art6riole es t  oblitd.rde 

!0at des p laque t tcs  (p) e~ pa r  d ' au t r c s  6]6ments f igures  du hang. A P T ,  x 5000 

que nous observons au n iveau  des glom6rules hyalins.  Notons  l 'absenee 
de polynuel6aires. 

Virchows Arch. path. Anat., Bd. 339 19b 
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u Papflles. Contrairement au cortex et s la m@dullaire, les papilles sont 
peu alt@r@es. 

Microscopic dlectronique 
Plusieurs zones du cortex ont @t5 examin@es; duns ce travail, nous nous 

limitons s l'@tude des documents qui apportent  des pr@cisions sur: A. la vasculari- 
sation des croissants, B. les l@sions art@riolaires. 

I. Vascularisation des croissants. Nous avons observ6 l0 glom@rules cor- 
respondant aux dill@rents types d@crits au microscope optique. Duns un de ces 
glom@rules, nous avons eu la chance de rencontrer nn capillaire p@n@trant dans 
un croissant au niveau d'une interruption de la membrane basale de la capsule 
de Bowman (Fig. 7). Ce capillaire est de type  continu. Ses cellules endoth@lialcs 
ont d'assez nombreux organites et quelques vacuoles tr6s osmiophiles, lipidiqucs. 
Des desmosomes sont souvent visibles aux jonctions cellulaires; fl y a ni fentes, 
ni pores. La membrane basale de ce n6o-vaisseau cst souvent lamell@e, d'@paisseur 
in@gale. Elle se continue s plusieurs endroits par du collag6ne ou du mat@riel 
basal-like appar tenant  au croissant. Des coupes faites & plusieurs niveaux 
permettent  de suivre le t rajet  de ce capillaire: d 'un c6t6, fl est en relation avec 
l 'espace p@riglom@rulaire (Fig. 7), de l 'autre, il s'accole au floculus cicatrieiel, 
suns y p@n@trer (Fig. 8). 

II.  L6sions art6riolaires. L 'aspcct  en pelure d'oignon des parois artdriolaires 
correspond, en ultrastructure, aux images suivantes. 

La couche sous-intimale est trgs large; elle est constitu6e par un mat6riel 
lgche, fibrillaire ou basal like, entourant des @16ments cellulaires. Ces cellules 
sont allong6es, lear noyau est de forme irr6guli6re. Le cytoplasme renferme une 
quantit6 variable d'organitcs, l 'ergastoplasme est parfois tr~s d6velopp6. Ellcs 
contiennent souvent des inclusions lipidiques (Fig. 9). Cette structure cellulairc 
est identique s celle de l'endoth61ium. 

Au niveau de la m6dia, les cellules musculaires lisses sont conserv6es. Elles 
ont souvent, en plus des myofibrilles, des inclusions lipidiques. Nous trouvons 
en outre duns le cytoplasme, des zones claires, f iaement  r6ticu]6es. Ces plages, 
parfois 6tendues, ne sont pus limit6es par  une membrane;  par  place e]lcs sont 
en continuit@ avec los myofibrilles (Fig. 11). Au contact de ces plages, les mito- 
chondries sont gonfl6es, comme duns une turn@faction trouble. A d 'autres 
endroits, il existe de grandes formations claires, contenant g@n@ralement un peu 
de mat@riel n@crotique (Fig. 10, 12). Celles-ci ne sont pus toujours limit@es par 
une membrane et il est difficile de pr@ciser si elles sont intra- ou cxtracellulaires. 
Par  leur topographic, elles semblent faire partie des cellules musculaires lisses. 
I1 est probable quc ees deux types de 16sions repr@sentent des stades d 'une m6me 
alt@ration de la musculature: la premiere correspondrait s une d@g@n@rescence, 
la seconde & une n6crose partiel]e du myocyte.  Duns la paroi de ces arterioles 
il n ' y  a pus de fibres ou d'@l@ments @lastiques. 

La lumi~re art@riolaire est parfois oblit@r@e par des amas plaquettaires, des 
61@ments figur@s du sang et par  des lipides (Fig. 9). Duns des capillaires p@ri- 
tubulaires, on voit  quelques filaments de fibrine, des plaquettes et des d@bris 
cellulaires (Fig. 10). Ces images sont s mettre en rapport  avec celles des thrombi 
art@riolo-capillaires observ~es au microscope optique. 



Fig. 10. D4tail d'une m6dia ar~4rio]aire. Les myocytes (M) contienuent en plus d'inelusions Iipidiques (15), des 
zones elaires (D) non limit4es par une membrane et des pl~ges (Ne) 6galemeut claires, ell partie bord6es d'une 
membrane, renfermant du mat4riel n4cros4. ~n  haut, h droite, un capillaire interstitiel (Cap) avcc une plaquette 

(P) et que]ques filaments de fibrine (flSche). Couche sous-intimale (SI). APT. • 4200 

Fig. 11. 51~me art6riole h u n  plus fort grossissement. Zones claires (D) finement r4ticuldes darts deux myocytes. 
Pa r  place, e]les sent eu eontinttit6 aYec les fibrilles museulaircs (fl~chc). APT, x 16800 

Fig. 12. 5~6dia de la mSme art4riole. Plagcs claires (Ne) dans les myocytes, par place Iimit4es par une membrane, 
renfcrmant du mat6riel n4eros6 (flSehes). Sous-intima (SI). APT, x 5200 
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Discussion 

Dans ses malfifcstations cliniques ost6o-articulaires et r6nales, notre cas est 
super])osable s ceux de D~.~OT et coll. et de MAHOCD~AV et coll. Si on se r6f~re 

la br~ve description histo])athologique et aux deux documents que MAI~IE 
et coll. donnent sur le cas de Mahoudeau, il semble que la mor])hologie r6nale 
soit analogue ~ celle que nous @tudions. 

La n@phropathie - -  qui touche l'ensemble du cortex et de la m@dullaire et 
qui aboutit  s une contraction r@guli~re du rein - -  est & classer malgr@ certains 
caract~res ])articuliers dans les glom@rulon@])hrites chroniques. En effet, la 
])r@sence de nombreux croissants @pith@liaux t@moigne du r61e ])r@])ond@rant et 
])robablement primaire de l 'atteinte glom@rulaire. La chronicit@ de l'affection 
est attest@e ])ar le earact~re ])olymorphe des l@sions et ])ar le nombre d@js @lev@ 
de glom@rules hyalins. La ])onction-biopsie, ])ratiqu@e ])eu a])r~s l'ap])arition des 
premiers signes subjectifs d'hypertension, montre des images similaircs s celles 
observ@es s l'auto])sie. Cette constatation est un argument su])])l@mcntaire pour 
affirmer la chronicit@. 

La ressemblance des images obtenues s huit mois d'intervalle indique par 
ailleurs que la n@])hropathie @volue tr~s lentement. La lenteur d'@volution ])crmet 
d'une part  la grande ])rolif@ration @])ith@liale des glom@rules (Fig. 1) et d 'autre 
])art, la formation et la cicatrisation successives de croissants. Elle ])ermet aussi 
d'observcr, dans le d@roulement du ])roccssus de cicatrisation, un ph@nom~ne 
ap])aremment partieulier ~ ce cas: la ])@n@tration de n@o-ca])illaires dans les 
croissants (Fig. 2, 7, 8). Nous pensons que ce ])h@nom@ne n'est ])as propre s 
cette glom@rulopathic, mais qu'en raison de son caract@re fugace, il @cha])])e & 
l'observation dans d'autres glom@rulon@])hrites sub-aigu~s et chroniques d'@volu- 
tion plus rapide. 

Le petit hombre de glom@rules et leur r@])artition in@gale dans le cortex 
pourraicnt ~tre interpr@t@s eomme d'autres ])articularit@s li@es s cette n@])hro- 
])athie. Elles s'ex])liquent par la dis])arition de glom@rules hyalins. Ceux-ci sont 
r@sorb@s ])ar des granulomes lymphohistioeytaires. Une telle image n'est ])as 
s])@cifique, car nous la trouvons dans d'autrcs glom@rulon@])hrites chroniques. 
Notons que cette r@sorption ne touche pas nniquemcnt les glom@rules, mais 
aussi les tubes des re@rues n@phrons, comme le montrcnt des coupes en s@rie. 
Dans les zones eicatricielles oh se ])roduit une r@sor])tion, l'ap])ort sanguin n@ces- 
saire s ]a formation des granulomes est assur@ ])ar un r@seau capillaire dont la 

topographic  ne dill@re ])as du r@seau ])ost-glom6rulaire normal. Selon ALLEn, 
les art@rioles de Ludwig et des shunts ])rovenant des art~res intcrlobulaires et 
arciformes irrigueraient ces eapillaires. La ])r@sence d'un shunt s travers les 
glom@rules hyalins que nous eonstatons souvent dans notre mat@riel (Fig. 5), 
dolt faire admettre en premier lieu la ])ersistance d 'un a])port sanguin trans- 
glom@rulaire. 

Dans les glom@rulon@])hrites ehroniques hypertensives, comme dans notre cas, 
les art@riolcs ])r@sentent tr@s souvent une ])rolii@ration cellulaire sous-intimalc 
ou une endofibrose lamellaire. Nous ne savons ])as quel est le rSle de l 'hypcr- 
tension dans le formation de ces @paississements. Par eontre, il est probable 
qu'clle est ~ l'origine des foyers de d@g@n@rescence museulaire de la m@dia (Fig. 10, 
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11, 12). Cenx-ei sont eomparables anx alt6rations produites exp6rimenta]ement 
ehez le ra t  par HAT~ et DOX'rCtt~FF, ehez le lapin par HAT~ et coll. 

Les 16sions tubulo-interstitielles diffuses, cortieales et m6dullaires, clue nous 
d6erivons sont trSs probablement seeondaires b ] 'atteinte glom6rulaire, eomme 
eela est g~n6ralement admis pour la plupart  des glom6rnlon6phrites. Dans ee 
eas, l 'absenee de foyers inflammatoires et le peu de modifications des papilles 
61iminent une origine pyglon@hritique. 

Pent-on d~terminer l'6tiologie de eette glom6rulon@hrite ehronique ? Sur 
la base des 616ments eliniques et morphologiques, on peut  envisager trois pos- 
sibilit6s: 1. nne origine infeetieuse avee r6perenssion r6nale, 2. une malformation 
parenehymatense ou vaseulaire dn rein, 3. une relation entre la lyse progressive 
de l'os et la n6phropathie. 

Nous eonsid~rons la premiere eomme pen probable, ear dans l 'anamn~se de 
notre malade, on ne relSve aueune maladie infeetieuse susceptible d'etre ~ l'origine 
d'nne glom6rulon@hrite. 

Comme Ma~I~ et coll., nous rejetons la deuxigme possibilit6, ear il n'existe 
pas d'images de dysplasie des nephrons, ni de malformations vasenlaires, que 
l 'injeetion d'enere de Chine aurait tr~s probabiement raises en 6videnee, rant  au 
niveau des at t i res  que des art6rioles. 

I1 reste ~ disenter la possibilit6 d 'une relation entre la Iyse progressive de 
l'os et la n@hropathie hypertensive. Aueun des tests biologiques fairs ehez 
notre malade ne permet  d'6tab]ir un lien direct entre ees deux affections. Ces 
derniSres paraissent done s priori ind@endantes l 'une de l 'autre. Toutefois, 
une eonstatation au moins dolt nous emp6eher de rejeter totalement eette pos- 
sibilit6; e'est la eomparaison de l 'at teinte r6nale pr6sent6e par notre pat ient  
avee eelle qui aeeompagne souvent une autre affection lytique de l'os, la maladie 
de Reeklinghansen. 

Dans eette maladie, SC~ITH et FA~R, ]3r,oo~-MIO~,L, notamment, montrent 
que des 16sions glom6rulaires s'assoeien/~ b l'atteinte osseuse dans un certain 
nombre de Gas. Ils le pronvent soit par des 6preuves de elearenee, soit par des 
biopsies. Ces 16sions peuvent exister en l'absenee de lithiase ou de n6phro- 
ealeinose. H~LLST~SS~ et coll., de leur e6t6, pr6eisent que la moiti6 des insuf- 
fisanees r6nales seeondaires ~ eerie affection sont hypertensives. Nous avons 
eu l'oeeasion d'6tudier les reins d'une malade de 68 ans, atteinte d'hyperpara- 
thyro[clisme primaire (C~IATELANA~). Cette patiente a refus~ route intervention; 
elle est d6e6d6e en ur6mie quelques ann6es plus tard, Son squelette a des l~sions 
d'ost6ite fibreuse trSs 6tendues. Ses reins pr6sentent plusieurs analogies avee 
eeux de notre eas. La n6phroealeinose est minime. Les glom6rules montrent 
un ~largissement du m~sangium, un @Mssissement diffus des membranes basales, 
qnelques croissants @ith61iaux en partie hyMinos6s, plusieurs syn6ehies, des 
thrombi intraeapillaires. Les art6rioles out un aspect en pelure d'oignon. Les 
tubas sont par  place eollabgs, par  place dilat6s; il y a de nombreuses trans- 
formations kystiques. L'interstiee est fortement ~largi par une prolif6ration 
fibroblastiqne, non inflammatoire. 

Nous pensons qne ees analogies sont suffisantes pour ne pas exelure toute 
relation entre une destruction progressive de l'os et une atteinte r~nale. I1 ne 
nous est pas possible d 'en donner le m~eanisme pathog6niqne. 
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R~sum~ 
La n6phropathie  hypertensive et ur6mig6ne qui s 'est manifest~e t~rdivement  

chez un jeune homme de 18 ans, ~tteint d'ost@olyse essentielle, est 6tudi~e aux 
microscopes optique et 61ectronique. I1 s 'agit  d 'une  glom@ulon~phrite ehronique. 
Les ~uteurs insistent sur l ' importance de la prolif@ation 5pith@li~le ~ certains 
stades de l 'a t te inte  glom@rulaire, sur la pr6sence de c~pillaires dans les crois- 
sants @pith@liaux et sur la r@sorption lympho-hist iocytaire  de nephrons.  Ils 
d~erivent des images de d6g~n~rescence et de n~croso partielle d~ns les fibres 
museulaires des art@ioles. Ils discutent  ]~ possibilit@ d 'une  relation entre lu 
destruction progressive de l 'os et l ' a t te inte  rSnale. 

Nephropathie in einem Fall yon essentieller 0steolyse 
Lieht- und elektronenmikr0skopisehe Untersuehungen 

Zusammenhssung 
Bei einem 18j~hrigen Mann mit  essentieller Osteolyse fiihrte eine spB~ sich 

manifestierende hypertensive 1Nephropathie in Fo rm einer chronisehcn Glome- 
rulonephritis durch Ur~tmie zum Tode. Die Verfasser betonen die Bedeutung der 
Epithe]prolifera~don in gewissen Stadien der Glomerulusschs der An- 
wesenheit yon Capillaren in den epithe]ialen I-Ialbmonden und der ]ympho- 
hist iocytgren Resorpt ion der Nephrone.  Sic besehreiben Bilder yon  Degenerat ion 
und  Teilnekrosen in den Muskelfasern der Arterien und erw~gen die M6glich- 
keit eines Zusammenhanges  zwisehen progressiven KnochenzerstSrung and  den 
Nierenvers 
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